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Тетрада Фалло является самым частым цианотическим врожденным пороком сердца 
(ВПС). Частота возникновения Тетрады Фалло (ТФ) составляет от 3 до 6 случаев на 10 тыс. 
рождений или 5-7% всех врожденных пороков сердца. Впервые ТФ была описана в XVII веке. 
Заболевание названо по имени французского врача Этьена-Луи Артура Фалло, который в 1888 
году выделил и подробно описал 4 основных патологических признака этой аномалии [30].
В основе формирования сердца при Тетраде Фалло лежит ротация артериального конуса 
против часовой стрелки [15] (Рисунок 1) приводящее к: 
Рисунок 1. Тетрада Фалло 
1. Сужению выносящего тракта правого    желудочка
[обычно инфундибулярный и/или клапанный стеноз
легочной артерии (ЛА)].
2. Дефекту межжелудочковой перегородки (ДМЖП),
обычно большой, субаортальный, перимембранозный
и нерестриктивный.
3. Гипертрофии правого желудочка (ПЖ), обычно
концентрической.
4. Декстропозиция (более 5%) аорты (аорта «верхом
сидит» на ДМЖП).
Нередко имеются: правосторонняя дуга аорты, различная степень гипоплазии легочных 
артерий. Другие аномалии, встречающиеся вместе с ТФ: двухстворчатый клапан ЛА (58%), 
дефект межпредсердной перегородки (ДМПП) или открытое овальное окно (до 78%), допол-
нительные ДМЖП (3-15%), аномалии коронарных артерий (3-5%), общий открытый атриовен-
трикулярный канал (3-8%) [15, 17]. Менее частые: дополнительная верхняя полая вена, ано-
мальное устье или атрезия одной из легочных артерий.  Важным является  вариант сочетания 
ТФ с атрезией легочной артерии, также обозначаемый как атрезия легочного ствола с ДМЖП 
[15, 30].
Из четырех компонентов Тетрады Фалло патофизиологическое значение имеют лишь 
стеноз выводного тракта правого желудочка и ДМЖП. Наличие дефекта ведет к уравниванию 
давления в правом и левом желудочках. Величина сброса справа налево в первую очередь 
зависит от степени сужения выводного тракта правого желудочка (ВОПЖ). Размеры ДМЖП 
имеют второстепенное значение, т.к. его диаметр в основном равен диаметру устья аорты. 
Основные проявления отражают гипоксемию, тяжесть которой зависит от степени стеноза вы-
водного отдела правого желудочка. К ним относятся: цианоз, одышечно-цианотические при-
ступы, одышка при напряжении (дети часто принимают вынужденное положение, сидя на кор-
точках). Приступы тяжелой гипоксемии проявляются раздражительностью, резкой одышкой и 
усилением цианоза, наблюдаются обмороки (часто носят пароксизмальный характер и могут 
закончиться смертью). Строгой зависимости их от степени стеноза выводного отдела правого 
желудочка не существует. 
Цианоз у ребенка с ТФ проявляется вскоре после рождения. При  атрезии легочного ство-
ла интенсивный цианоз появляется практически сразу, как только закрывается артериальный 
проток и сохраняется до возникновения достаточного количества бронхопульмональных кол-
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латералей. Когда же между ПЖ и легочным стволом сообщение имеется, то степень цианоза и 
время его появления зависят от выраженности стеноза ЛА (то есть от адекватности легочного 
кровотока). 
Без хирургической коррекции выживаемость составляет 66% в 1 год, 40% - в 3, 11% - в 
20 лет, 6% в 30 и 3% в 40 лет [2, 15, 29]. 
Материал и методы. В отделении ВПС с 1991 по настоящее время были выполнены 182 
операции по поводу Тетрады Фалло – 61 паллиативная операция и 121 радикальная коррекция 
порока. Всем больным были выполнены стандартные клинические исследования, ЭКГ, ЭхоКГ, 
при необходимости ангиокардиография, зондирование полостей сердца.
Показанием к проведению ангиокардиографии служили:
- гипоплазия ветвей легочной артерии;
- гипоплазия левого желудочка;
- подозрение на наличие сопутствующих ВПС;
- выявление аномальных коронарных артерий;
- наличие ранее наложенных анастомозов;
- выявление больших аорто-легочных коллатералей.
Из общего числа больных, которым была выполнена радикальная коррекция, 43 были 
прооперированы после ранее наложенных анастомозов, причем у 2 пациентов были выполне-
ны 2 паллиативные операции, а у одного – 3 в связи с неблагоприятной анатомией легочной 
артерии. Всем больным, за исключением 1- выполнялись модифицированные анастомозы Бле-
лока-Тауссиг из лево-, правосторонней торакотомии, стернотомии. В одном случае был нало-
жен кондуит между правым желудочком и легочной артерией.  
Показанием к наложению паллиативного анастомоза явились:
-  гипоплазия ветвей легочной артерии;
-  наличие других врожденных пороков сердца;
-  маленький возраст и вес ребенка;
-  одышечно-цианотические приступы;
-  полицитемия с гемоглобином выше 180 г/л.
В последние годы нами были расширены показания к первичной радикальной коррек-
ции.
Результаты. У 121 больного была произведена радикальная коррекция в возрасте от 8 
месяцев до 42 лет (в среднем 8.82 года) (Таблица 1).
                                                                                                        Таблица 1
Распределение по возрасту и полу
Возраст M Ж Всего
0-5 20 18 38
6-10 29 17 46
11-18 17 14 31
Более19  3  3  6
Всего 69 52 121
В этой группе больных встретились следующие сопутствующие аномалии (Таблица 2).
Таблица 2 
Сопутствующие аномалии
№ Патологии Кол-во %
1 Открытое овальное окно, ДМПП        84 69
2  Паллиативные анастомозы                  43 35.5
3 Открытый артериальный проток 4 3.3
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4 Атрезия легочной артерии                    4 3.3
5 Аномалия трехстворчатого клапана (ТК) 2 1.7
6 Инфекционный эндокардит ТК 2 1.7
7 Агенезия клапана ЛА                             3 2.5
8 Агенезия ветви ЛА                                   1 0.8
9 Генетические аномалии (С-м Дауна, 
С-м DiGeorge)
 4 3.3
Все больные были прооперированы в условиях искусственного кровообращения при ги-
потермии 21-25С, с 1995г. – 28-30С, шестеро пациентов были прооперированы в условиях 
нормотермической перфузии с постоянной кровяной кардиоплегией. У остальных пациентов 
до 1992 г. использовалась комбинированная фармако-холодовая кардиоплегия, с 1992 г. – кри-
сталлоидно-кровяная кардиоплегия. Функционирующие анастомозы, ОАП перевязывались 
непосредственно перед началом ИК. В 2-х случаях для перевязки анастомоза и пластики соот-
ветствующей ветви производился циркуляторный арест. Коррекция сопутствующих дефектов 
производилась по окончании основного этапа.
Пластика ДМЖП производилась доступом через правую вентрикулотомию, либо, по-
следние 9 лет, преимущественно через правое предсердие. В 5 случаях радикальная коррекция 
была произведена чрезпредсердно-чрезлегочным доступом. После проведения интраопераци-
онных измерений, ревизии ВОПЖ принималось окончательное решение об объеме хирурги-
ческого вмешательства, виде пластики ВОПЖ. Всем оперированным больным производилась 
инфундибулэктомия: через правую вентрикулотомию, правое предсердие, либо легочную ар-
терию. Открытая комиссуротомия легочной артерии была произведена у 96 больных. Для пла-
стики ВОПЖ использовались следующие методики (Таблица 3):
Таблица 3
Виды пластики ВОПЖ
№ Вид пластики Кол-во %
1 Заплата на выводной отдел правого желудочка          47 38.8
2 Трансанулярная заплата                                                 58 47.9
3 Ушивание вентрикулотомного разреза                          6 4.96
4 Имплантация  децеллюляризированного гомографта+моностворка  5 4.1
5 Чрезпредсердно-чрезлегочная коррекция                     5 4.1
Следует отметить, что в одном случае децеллюляризированный гомографт использовал-
ся в качестве моностворки.
Трансанулярная заплата у больных после ранее наложенного анастомоза использовалась 
в 45% случаев, а при первичной коррекции – в 52%. Соотношение давлений в правом желудоч-
ке и аорте после коррекции составил 0,53 в группе с трансанулярной заплатой в сравнении с 
0,45 в группах без рассечения кольца.
Общая летальность составила 20,6%, однако за последние 2 года летальность снизилась 
до 4,1%. Летальность у больных с первичной коррекцией ТФ составила 25,6%, после ранее 
наложенных анастомозов 11,63%.
Обсуждение. В настоящее время радикальная коррекция Тетрады Фалло выполняется с 
хорошими непосредственными и удовлетворительными отдаленными результатами. Послео-
перационная летальность в большинстве серий составляет от 1 до 5% в зависимости от кате-
горий оперируемых больных (при Тетраде Фалло со стенозом легочной артерии) [2,6,7,13,17,-
28]. Естественная эволюция характеризуется прогрессирующим течением и неблагоприятным 
прогнозом. Медикаментозная терапия неэффективна. Использование бета-блокаторов у паци-
ентов с одышечно-цианотическими приступами и простагландина Е1 у дуктозависимых боль-
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ных дает кратковременный эффект, не улучшает выживаемость и оправдано только в качестве 
«мостика» к проведению хирургической коррекции [1, 8, 12].
Для достижения удовлетворительных непосредственных и отдаленных результатов при 
радикальной коррекции Тетрады Фалло существенным является сохранение насосной функ-
ции правого желудочка.
Факторами, которые могут негативно влиять на функцию ПЖ, являются:
-  чрезмерная травматизация  мышц ПЖ во время инфундибулэктомии;
-  остаточные градиенты на уровне ВОПЖ;
-  нарушения функции ПЖ, связанные с недостаточностью клапана легочной артерии или 
трехстворчатого клапана;
-  остаточные шунты, отягощающие вышеназванные факторы.
Результаты также могут зависеть и от функции левого желудочка (ЛЖ):
-  выраженная исходная гипоплазия ЛЖ;
-  повреждение аномальных коронарных артерий;
-  недостаточная защита миокарда;
-  подаортальные стенозы вследствие неправильного позиционирования заплаты при вы-
раженной декстрапозиции аорты.
Для осуществления адекватной коррекции существенным является выбор доступа, кото-
рый должен:
1.Обеспечить отличную экспозицию.
2.Предотвратить повреждение важных ветвей коронарных артерий.
3.Предотвратить чрезмерное рассечение мышц правого желудочка. 
Этим критериям в полной мере отвечает чрезпредсердный доступ, который позволяет 
также производить инфундибулэктомию [3,24,26]. Для устранения стеноза легочной арте-
рии были предложены различные методы, в частности:   инфундибулэктомия - Lillihei, Varco 
(1954), Kirklin (1955), заплата на выводной отдел правого желудочка - Warden, Lillihei  (1955), 
трансанулярная заплата – Kirklin (1959), кондуит между ПЖ и ЛА - Klinner, Zenker (1963), 
имплантация аортального гомографта в позицию легочной артерии - Ross, Sommerville (1966), 
транспредсердная коррекция ТФ - Hudspeth et al. (1963), Edmunds et al. (1976).
Несмотря на большое количество методик, большинство хирургов использует заплату 
на выводной отдел правого желудочка, с рассечением кольца легочной артерии или без. Не-
обходимость использования трансанулярной заплаты составляет от 36% до 68% по данным 
различных авторов [9, 11, 14, 15, 16, 18, 19, 21, 26]. В нашей серии больных трансанулярная 
заплата была использована в 48,9% случаев.  Согласно данным A.Boening [2], C.Knott-Craig 
[16], M.Uva [28], использование трансанулярной заплаты не влияет существенно на непосред-
ственные результаты радикальной коррекции ТФ, однако в отдаленные сроки после операции 
приводит к существенной заболеваемости, необходимости реинтервенции [11,14,16,22]. По 
данным Kirklin [14], в течение 20 лет после операции около 7% больных с трансанулярной 
заплатой нуждаются в реинтервенциях по поводу выраженной легочной регургитации, и их 
количество повышается до 20% при наличии существенных резидуальных стенозов легочной 
артерии.
Учитывая, что последнее время существенно расширены показания к протезированию 
клапана легочной артерии при ее недостаточности, следует признать, что сохранение запира-
тельной функции клапана ЛА является существенной проблемой. Про мнению M.Elliot, M.de 
Leval [10] показаниями к использованию клапанносодержащих кондуитов являются:
- периферические легочные стенозы или малый диаметр ЛА;
- аномалии передней нисходящей артерии;
- выраженная недостаточность клапана ЛА после коррекции;
- остаточные легочные стенозы;
- коррекция при единственной легочной артерии.
Использование клапанносодержащих кондуитов представляет собой наиболее полное 
восстановление структуры и функции правого желудочка и его выводного отдела, которое мо-
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жет быть достигнуто [6, 31]. Однако, использование ксенобиологических протезов, особенно 
у детей, приводит к их быстрой дегенерации и необходимости реопераций [27, 31]. Лучшие 
отдаленные результаты были получены при использовании гомографтов, и особенно, после 
внедрения в 80-х гг. легочных гомографтов вместо аортальных [27]. Использование их в орто-
топической (вместо экстраанатомической) позиции также улучшило отдаленные результаты 
[6, 27]. Stark [27] показал, что иммунный ответ после имплантации гомографтов приводит к 
более быстрой дегенерации их при повторных имплантациях. Использование децеллюляри-
зации позволит существенно улучшить отдаленные результаты в этой категории больных [4, 
5]. При первичных радикальных коррекциях мы использовали кондуиты из децеллюляризо-
ванных легочных гомографтов у 4 больных, причем, у 2 из них наблюдался синдром агенезии 
створок легочной артерии. В одном случае агенезии створок легочной артерии и 2-х атрезии 
легочной артерии, в начальном периоде накопления материала была использована трансану-
лярная заплата, что можно признать ошибочным в настоящее время. 
  По данным G.Norgard [23], остаточные градиенты на легочной артерии в отдаленные 
сроки после операции более благоприятны для функции правого желудочка, чем легочная ре-
гургитация. В исследовании Kaushal et al. [13] даже достаточно высокие «динамические» гра-
диенты (до 78 мм рт. ст.) и соотношением ПЖ\ЛЖ более 1,0 хорошо переносятся больными и 
регрессируют в послеоперационном периоде.
Следует отметить, в нашей группе из 61 больного, оперированных за последние 6 лет, из 
7 пациентов погибших от сердечной недостаточности, соотношение ПЖ\ЛЖ более 1 отмеча-
лось у 4. Всем им была наложена трансанулярная заплата, несмотря на это, добиться адекват-
ной реконструкции путей оттока из ПЖ не удалось. 
По данным d’Udekem [9] трансанулярная заплата, либо заплата на ВОПЖ, одинаково 
являются факторами риска смерти либо реоперации в отдаленные, до 30 лет, сроки после опе-
рации. Ушивание ВОПЖ  связано с лучшим прогнозом в отдаленные сроки после операции.
Остается актуальным вопрос выбора оптимального срока операции. Общепризнанным 
является проведение радикальной коррекции порока у пациентов старше 6 месяцев, при благо-
приятных анатомических предпосылках [7, 18, 20, 25, 28, 29].  
Интересны данные естественного течения порока, приводимые Бокерией Л.А. и соавт. 
(2005г.): гипоплазия кольца легочной артерии у пациентов до 3 месяцев составила всего 17,4%, 
а старше 3 – 47,8% и была значительно выше у больных с двухстворчатым клапаном ЛА -
79%.
Открытым остается вопрос о тактике хирургического лечения у детей с одышечно-циано-
тическими приступами, либо атрезией клапана легочной артерии в возрасте менее 6 месяцев. 
Ведущие клиники успешно выполняют радикальную коррекцию в этой возрастной группе, 
однако подчеркивается важность  опыта конкретной клиники, и в особенности в анестезио-
логическом пособии у детей раннего возраста [14, 15, 24]. Мы предпочитаем у детей раннего 
возраста, при наличии одышечно-цианотических приступов или выраженной гипоксемии, на-
ложение первым этапом межсистемного анастомоза с последующей радикальной коррекцией 
в течение года.
Как было показано прижизненными исследованиями Jarmakani et al. и посмертными Lev 
et al. [9, 15],  у больных с ТФ – нормальная функция левого желудочка, в то время как конеч-
но-диастолический объем меньше возрастной нормы. Системно-легочный анастомоз играет 
разную роль в зависимости от времени функционирования и  возраста пациента. У молодых 
пациентов наблюдается увеличение конечно-диастолического объема с нормальной насосной 
функцией и адекватным гипертрофическим ответом [1, 8, 12]. В старшей возрастной группе 
отмечается снижение контрактильности. Данные изменения более выражены у пациентов под-
вергшихся коррекции после длительного функционирования шунтов.    
Сочетание хронической гипоксии с хронической объемной перегрузкой, вызванной палли-
ативной операцией, оказывает негативное влияние на контрактильную функцию левого желудоч-
ка [8, 22]. Это доказывает преимущества выполнения радикальной коррекции в раннем возрасте. 
В нашем наблюдении, летальность в группе больных, оперированных после ранее наложенных 
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анастомозов, была существенно ниже, чем после первичной радикальной коррекции, 11,63% и 
25,6% соответственно, причем в 80% она была связана с кровотечениями из ложа анастомоза 
на начальных  периодах накопления материала.
Заключение
В настоящее время, при выполнении радикальной коррекции ТФ, мы стремимся макси-
мально уменьшить травму выводного отдела правого желудочка, а также максимально сохра-
нить запирательную функцию клапана легочной артерии. 
За последние 4 года были внедрены в клиническую практику:
 -первичная имплантация гомографта в позицию легочной артерии (особенно у пациен-
тов с атрезией легочной артерии и агенезией створок ЛА); 
-чрезпредсердно-чрезлегочная коррекция ТФ; 
-широкое использование куспопексии, (особенно при двухстворчатом клапане легочной 
артерии); 
-минимализация разреза ВОПЖ при необходимости трансанулярной пластики.
Наложение первым этапом межсистемного анастомоза позволяет создать благоприятные 
анатомические условия, улучшить непосредственные результаты радикальной коррекции Те-
трады Фалло.
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Rezumat
În secţia chirurgie MCC din anul 1991 până în prezent au fost operaţi 182 de pacienţi cu Tetral-
ogia Fallot (la 61 s-a efectuat operaţia paliativă şi la 121 corecţia radicală). Letalitatea postoperatorie 
– 20,6%, cu micşorarea ei ulterioară în ultimii 2 ani până la 4,1%.
În acest grup de pacienţi letalitatea postoperatorie n-a fost determinată  de folosirea plastiei 
transanulare cu petec.
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S-au practicat 5 tipuri de plastie a tractului de ejecţie a ventriculului drept. Un rezultat funcţional 
favorabil a fost obţinut la pacienţii cu implantarea homogrefei şi suturarea tractului de ejecţie a ventri-
culului drept. O regurgitare mărită la artera pulmonară s-a observat la pacienţii cu plastie transanulară 
cu petec, ceea ce prezintă un factor de risc pentru operaţia repetată.
Summary
In the department of congenital heart disease from 1991 till now were operated on 182 patients 
with tetralogy of Fallot (61 palliations and 121 – complete repair). The postoperative mortality was 
20.6%, but last 2 years – 4.1%. There was not difference between patients with or without trasannular 
patch.  Acording to the type of plasty of right ventricle outlet tract patients were divided into fi ve 
groups. 
The best functional result was achieved in the  group with implantation of homograft. The most 
important pulmonary insuffi ciency was in the  group with transatrial patch, which was the risk factor 
for reoperation in the long-term period.
